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はじめに
最近著者らは Peutz-Jeghers Syndromeの患者で下
行結腸の腸重積と， S状結腸部のポリープの悪性化が疑
われた症例を経験したので，少しく文献的考察を加えて
報告する。
症 例
比O良o 18才♀
1.主訴:
腹痛，左下腹部腫癌，下痢 
2. 現病歴: 
1) 幼児の頃，麻疹後に口居に色素斑のあるのに気づ
いたが，そのまま放置す。 
2) 昭和的年 5月に何等誘因と思われることなく，
下痢傾向となったが，腹痛， s匿気幅吐などはなかった。
売薬を服用し，約 1ヵ月後に治癒した。 
3) 昭和 46年 5月， 右下腹部痛現われ， 某医にて急
性虫垂炎の診断の下に虫垂切除術をうけたが，腸重積症 
(Invaginatio ileocecalis) であったとのことである。 
4) 昭和 46年 8月， 口層部色素斑除去の目的で本学
皮膚科受診。 Peutz-Jeghers Syndrome (以後 p-J-S
と略す)の疑いで消化管のポリポージス精査のため，本
学 l内科に紹介された。 
5) 昭和 46年 10月 13日， 本学 l内科に入院。 胃腸 
X線検査および内視鏡検査の結果， 胃から小腸・大腸
にわたって大小多数のポリープのあることがわかり， 
p-J-S と確診されたが， 症状がないのでそのまま昭和
的年 11月 24日退院した。 
6) 昭和 47年 7月 25日，腹痛および左下腹部腫癌触
知のため再び本学第 l内科受診。下行結腸の腸重積と S
状結腸部ポリープの悪性化が疑われたので第 l外科に紹
介され，昭和 47年 8月3日手術目的で入院した。
骨千葉大学医学部第 l外科学教室 

骨 同 第 l内科学教室 
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3. 既往歴:
昭和 46年 5月虫垂切除(腸重積)一前述 
4. 家族歴:
特記すべきことなし(患者および家族問診)。 
5. 入院時所見:
体格比較的長身，栄養中等度。眼験結膜に軽度の貧血
を認める。上・下口層部(とくに下口層部に多数)，両
側頬粘膜に数個，左示指先端に 2個，および左小指先端
に l個，右示指先端に l個，左第 2血1:先端および足底部
に各 l個と， 径0.5，.，5mmに及ぶ淡褐色ないし黒褐色
なお，)。1(図の皮膚・粘膜と同高の色素斑を認める
本学皮膚科での組織学的検査では，下口居唐紅部色素斑
の主変化は基底層の著明なメラニンの増加と，真皮乳頭
層にメラノファージを中等度認めることである。また，
足底部色素斑では基底層のメラニン沈着きわめて軽度だ
が， DOPA反応でいわゆる Cristaprofunda inter-
media (以後 C-p-iと略す)にほぼ一致してメラノサ
イトが認められた。なお，光顕レベルで、は真皮メラノサ
イトを思わす所見は見られない。
胸部には理学的に異常所見を認めないが，下腹部に弾
図1. ロ唇部色素斑(下口唇部l乙多数)
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表1.臨床 検査 成 績
1.1 
血色素 9.3 g/dl 51.3% 
Ht 29.0% 8.1// 
白血球数 4300 17.6// 
画ヶ p 9.5ヶ
赤血球数 382 X 104 A/G 
r 1/ g/dl5.9血清総蛋白 13.51/ 
グ尿素窒素 9.0 mg/dl 
(ー )RA 1/ 143グ総コレステロール 
ヶ Na 135 mEq/L CRP (ー ) 
以下ASLO 100 Todd1/ 4.0K 1/ 
(-)ワッセルマン反応 1/ C1 105ヶ 
グアルカリフォスファターゼ、 2.5BU 血糖(空腹時) 62 mg/dl 
ヶ GOT 9KU 
血沈 51 mm/h 
(十)糞便潜血反応1/ GPT 4ヶ 
ヶ TTT 0.9U 尿: 異常なし
ク ZTT 2.6// 胃酸: 正酸
異常なし心電図1/ LDH 200ク 
ク貰痘指数 4倍 胸部X線写真 同 上
性硬の表面平滑な比較的可動性のある鶏卵大の腫癌をふ とくに異常所見は認められなかった。
れる。軽度の圧痛あり ollI門内指診では異常を認めな 3) 食道: X線および内視鏡検査で異常なし。
い。 4) 胃X線および胃ファイパースコープ検査で胃全体
なお，軟部腫蕩，骨腫，脱毛，爪の変化などはない。 に有茎性あるいは半球状の小豆大から栂指頭大のポリー 
6. 検査成績: プ拾数個認めた。生検による組織検査では，いずれも良 
1) 軽度の貧血，血清総蛋白の低値，血沈允進，糞便 性の adenomatouspo1ypであった(図 2)。
潜血反応陽性などがみられる(表 1) 0 5) 十二指腸および小腸: X線検査で十二指腸から 
2) 鼻咽喉: 本学耳鼻科に精密検査を依頼したが， 空腸・回腸にわたって大小さまざまな有茎・無茎の多数
の円形陰影欠損がみられる。とくに回腸末端部のものは
虫垂切除時に発見された腸重積の先進部となった po1yp
)。3と考えられる(図 
6) 結腸・直腸: 注腸造影で横行結腸の左結腸曲附
近に栂指頭大のポリープをみとめる。下行結腸にも鶏卵
図 2. 胃ポリープ(噴門部 lと 2個) 図 3. 小腸ポリープ(それぞれ別の部位)
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大の有茎性ポリープあり，腸重積の先進部となっていた
(主訴の左下腹部腫癌と一致する)(図的。 S状結腸で
は，注腸造影像所見で数個の有茎性ポリープあり， うち
一部に悪性が疑われた。 しかし， Sigmoidoscopeで採
取した組織片では，ほとんどが adenomatous po1ypで
あった(図 5)。 
7) 胆のう: 特に異常なし。 
8) 婦人科的には異常所見を認めなかった。
以上のような諸検査成績をもとにして， 昭和 47年 8
① 4. 6X2. 3X3. Ocm ⑤ 2.7X1.3X1.7 
② 3 X2.2X 2 ⑥1.6XO. 8X1.5 
③ 
④ 
2 X 1.3X 1 
4. 3X3. 3X2. 2 
⑦ 
③ 
3. OX1.3X2. 0 
4. 7X4.. 2X3. 6 
図 6. Po1ypの位置および大きさ
月 17日開腹手術を施行した。
手術所見および術式: 7. 
1) 中腹部正中切聞にて開腹。 
2) 胃および十二指腸を触診するに，胃に拾数個，十
二指腸に 2個のポリープを認めたが，差当ってはそのま
ま経過を観察することにした。 
3) 小腸では Treitz靭帯より別図(図 6)のように
触診により比較的大きいと考えられた 7個のポリープを
腸切開のうえ摘出した。 
4) 結腸においては，腸重積の尖進部たる下行結腸の
鶏卵大のポリープを腸切開して摘出した。悪性化の疑わ
図 4. 下行結腸部ポリープ(腸重積 れた S状結腸では，揖指頭大から鶏卵大のポリープを認
の先進部) めたが，たまたまこの部に鳩卵大の右卵巣のう腫が硬く
癒着していたので， これらをふくめて約 15cmの腸切
除を行なった。 
8. 切除標本:
摘出したポリープは図 6のとおりで， 1..， 7番は小腸
図 7. S状結腸の切除標本(中央やや右下側は卵巣
図 5. S状結腸・直腸ポリープ のう腫の穿孔部)
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図 8. adenomatous polyp (S状結腸部のもの)
のポリープ， 8番は下行結腸のものである。組織学的に
はいずれも良性の adenomatouspolypであった。
切除した S状結腸(図 7)は，中央やや右側に卵巣の
う腫の穿孔部がみられ，この部の組織所見では強い炎症
性変化が認められたが，悪性所見はみられなかった。ほ
かのポリープはいずれも良性であった(図 8)。なお，
同時に摘出した卵巣のう腫にも悪性細胞は認められなか
った。 
9. 術後経過:
術後は順調に経過し，約 3週後退院した。以後，当科
および l内科外来で経過を観察しているが，術後約半年
たった現在異常なく，普通生活を送っている。
考 按
本症候群は， 1921年オランダの Peutz1)が口属， 口
腔粘膜に遺伝性のメラニン色素斑を有する消化管ポリポ
ーツスの症例を発表して以後， 1949年 Jeghers2) らが
同様な症例 10例の詳細な集計の発表を加えたところか
ら， 両者の名前をとり p-J-S と命名された。以来，
外国では Beck3) によると 1967年までに 200例を越
え， 本邦でも 1971年までに 130例に及ぶ報告がみられ
る	4.5向。
本症候群の特長は，つぎ、の 3つに集約される。
①-口居・口腔粘膜および掌蹄のメラニン色素沈
着。 
② 	消化管(大部分は小腸)に単発または多発生の
ポリープの発生。 
③ 家族性遺伝的傾向がある。

以下この 3点を中心に少しく検討を加えるO

年令および性別: 1. 
Bartholomew7) らの 182例の統計によると， 平均年
令 24.3才で， 男女比は 1: 1.07で， 女性にやや多くな
っている。これに対し本邦例では， 年令では 29才まで
が 80%をしめ，外国と同様であるが，男女比では1.5: 
lで男性にやや多い結果となっているり，10)。 したがっ
て，年令的には 30才前が 80%以上をしめ，男女の差は
あまりないといえよう。 
2. 色素斑:
幼小児期にあらわれ，漸次増加して思春期には完成す
る。顔面とくに口暦，口腔粘膜，掌蹄が好発部位であ
る。唐紅および口腔粘膜では，上口居に少なく，下口層
に著明である。さらに口囲，鼻梁を中心に下眼険から鼻
居溝;にかけて色素斑を生ずることもある。手では指腹に
多く，指尖，手掌には比較的少ない。足では世腹末節に
頻度高いが，土踏まずを避けるようにし足腺にも見られ
る。個疹の大きさは，肉眼で判別できる程度の点状のも
のから小豆大ぐらいまで，色は褐色ないし黒褐色，形は
点状，短停状あるいは不整形である 成人の場合，口D
属，口腔を除いた顔面そのものは軽快あるいは消槌する
場合もある。
組織学的所見としては， Jeghers らは手掌色素斑は
メラニン色素が角層を含む全表皮層を貫通して帯状を
なしていると報告した。森はメラニン色素沈着および 
DOPA 陽性メラノサイトが表皮突起の C・p-iに著明
であるという。
本症の色素斑が C・p-i一致性か否かは， その発生学
的意義(ヒトとカニクイザ、Jレの Atavism現象)に重要
である 11，12，13)ので， この辺の記載は明瞭にすべきであ
るという。われわれの症例の色素斑は C-p-i一致性で
あると考えられる。 
3. ポリポージス: 
1) 発生部位: 胃から直腸にいたる全消化管に発生
し，ときに鼻咽喉，気管支，尿路などにもみられる。そ
のうち最も多い部位は小腸で， Bartholomewは 96.2%，
長嶋ら 8) 68.3%，吉田 9) 81.4%と報告している。ついで
結腸 (50%)，胃 (45%)，直腸 (30%)の順になってい
る。 
2) 組織学的性状: 本邦例では adenoma または 
adenomatous polyp などの報告が多い。本症例も同
様であった。しかし， Morson1べBartholomewらは，
真の adenomaではなく，むしろ congenitalhamar-
toma (先天性過誤腫) とみており， したがって悪性化
はきわめてまれであるという。 
3) 悪性化の問題: 本症候群が報告された当初では，
ポリープは悪性化すると考えられていたが， Dormandy 
15)，Bartholomew，Morson らの報告以来，最近では
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むしろ反対に，悪性化しにくいという考えに変って来て
いる。しかし，本邦の報告例による癌化率をみると，小
関 13.0%，長嶋 15.6%などで必ずしも低いとはいえな 
、。U
そこで， p-J-S におけるポリープが過誤腫のみであ
るのか，また胃や大腸における悪性化の強いポリープを
たまたま合併していないだけなのか，さらに腸管におけ
る過誤腫は絶対に悪性化しないものであるのかなどを考
えれば，この問題は今後症例を重ねて検討を続けるべき
)。16ものである 
いずれにしてもポリープの悪性化には十分注意して観
察すべきである。われわれの症例では，はじめ S状結腸
のポリープの悪性化が疑われたが，切除標本の組織学的
検査で良性と判明した。 
4.遺伝:
欧米の文献では約半数に家族性遺伝的関係を認めてお
はメンデルの単優性遺伝といっている。Jeghersり， 
本邦での家族内発生率は 25，-.，50%と報告者によりか
なり相違がある。われわれの症例では，患者および家族
の問診からは家族性遺伝的関係を推測できなかった。 
5. 臨床症状:
症状としては反復する茄痛性腹痛，腹鳴，n匝吐などの
イレウス症状で来院するものが最も多く，ついで腹部腫
癌の触知，下血，便秘，下痢，貧血などの順になってい
る。色素斑のみを訴えるものは少ないが(約 15%)，本
症例のように直接皮膚科を受診するものもいる。
ポリープを先進部とする腸重積は本症の重要な合併症
であるが，しばしば自然寛解する。また，たとえイレウ
スになっても腸壊死を来すことは少ないとされている。
本症例ではあらかじめ p-J-S と分っていたものが，腹
痛，腹部腫癌触知，下痢などの症状で来院したので，容
易に下行結腸の腸重積を診断しえた。 
6.診断:
考按の最初にも述べたように， Triasがそろえば診断
は容易である。しかし，しばしばイレウスの診断で手術
をうけ，術中・術後にポリープや口展の色素斑に気づき 
p-J-S と診断される場合が多いD したがって， イレウ
ス患者で口居や掌礁の色素斑の合併をみたら，一応本症
候群を疑うべきである。 
7.治療:
本症候群と診断がついたが，現在症状のないものに対
しては，半年ないし l年ごとの追跡調査を励行するとと
もに，合併症(腸重積，腸管出血，悪性化など)に対し
て十分説明して緊急時の対策をさずけておく。無益な手
術をしないのはもちろんである。腸重積，出血などを起
こして手術が必要となった場合には，なるべく小範囲の
腸切除ないしはポリープ摘出に止めるべきである。しか
し，明らかに悪性化の認められる場合には，根治的腸切
除を行なわねばならない。
おわりに
われわれは 18才の女子にみられた p-J-S の l例を
報告した。本症例は，はじめ口居部色素斑除去の目的で
本学皮膚科を受診し， p-J-S を疑われて本学 l内科で
精密検査の結果， p-J-S と確診された。しかし症状が
ないのでそのまま放置しておいたところ，イレウス症状
を起こして本学 l外科に入院した。下行結腸部腸重積症
とS状結腸ポリープの悪性化が疑われたので，小腸から
大腸に及ぶ 8つのポリープを腸切開のうえ摘出し， S状
結腸切除術を施行した。切除標本の組織検査ではポリ{
プのすべてが良性の adenomatous polyp と判明し
た。
本症候群のポリープの悪性化については，今後なお症
例を重ねて検討を続けるべき問題と考える。
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